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Tumor  tenosinovial  de  células  gigantes  de  tipo
difuso afectando  a la  articulación
temporomandibular  y  con  extensión  intracraneal
Diffuse-type  tenosynovial  giant  cell  tumor  affecting  the
temporomandibular  joint  and  with  intracranial  extension
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Se decidió intervención quirúrgica para exéresis de l
lesión. Bajo anestesia general y en colaboración con el servi
cio de neurocirugía, se realizó exéresis de la lesión y curetaj
de las superﬁcies óseas implicadas; para ello se utilizó un
abordaje hemicoronal izquierdo con extensión preauricular
seguido de craneotomía temporal y osteotomía del arco cigo
mático. La biopsia intraoperatoria informó de tumoración
mesenquimal con células gigantes y mitosis, sin poder reali
zar un diagnóstico deﬁnitivo hasta el estudio en paraﬁna. Tra
resecar toda la lesión, se reconstruyó el defecto de base de crá
neo creando una nueva fosa con injertos de calota craneal 
músculo temporal y se procedió a la reposición de las osteo-
tomías mediante osteosíntesis con miniplacas y minitornillos
de titanio (ﬁg. 1).
Véase contenido relacionado en DOI:
http://dx.doi.org/10.1016/j.maxilo.2013.07.001.
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El postoperatorio transcurrió sin incidencias y, tras 4 día
de ingreso, el paciente fue dado de alta hospitalaria para
posterior seguimiento en consultas externas. El diagnóstico
anatomopatológico deﬁnitivo fue de tumor tenosinovial de
células gigantes (TTCG) de tipo difuso (ﬁg. 2). Tras la inter
vención, y dado el comportamiento localmente agresivo de
este tipo de lesión y la tendencia a la recidiva, se realizó segui
miento evolutivo estricto en consultas externas, sin detectarse
recidiva de la lesión tras 2 an˜os y medio de seguimiento.
Discusión
Los tumores que afectan a la articulación temporomandibula
son raros y con frecuencia tienen un diagnóstico tardío debido
a la sintomatología inespecíﬁca que presentan. El TTCG consinfrecuente. Generalmente afecta a las extremidades, particu-
larmente a la vaina de los tendones de los dedos de la mano.
Muy  raramente se encuentran en cabeza y cuello, y menos
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Figura 1 – Fotografías intraoperatorias: reconstrucción del
defecto de la base del cráneo creando una nueva fosa con
injerto de calota craneal y músculo temporal. Reposición
del fragmento de arco cigomático y osteosíntesis con
miniplaca de titanio.
frecuentemente en la región de la articulación temporoman-
dibular. El TTCG se puede clasiﬁcar según su localización
(intraarticular o extraarticular), y según el patrón de creci-
miento (localizado o difuso), con distinto comportamiento y
características clínicas1. La forma difusa, también conocida
con sinovitis villonodular pigmentada, se localiza típicamente
en grandes articulaciones como la cadera y la rodilla, aun-
que puede aparecer en cualquier otra articulación. Esta forma
difusa es menos frecuente que la localizada, se presenta como
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Figura 2 – Estudio histológico deﬁnitivo (100×): tinción de
H&E; células gigantes multinucleadas distribuidas
uniformemente por el tumor; elementos mononucleados
interpuestos de núcleos ovales con nucléolo ocasional.
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auna masa peor deﬁnida y presenta un crecimiento más  agre-
vo localmente, con una mayor tasa de recurrencia que la
rma localizada. Normalmente se encuentra localizada en los
jidos blandos periarticulares, aunque en ocasiones puede
r puramente intramuscular o subcutánea. Hasta ahora, solo
 han descrito 5 casos de la forma difusa afectando a la arti-
lación temporomandibular2–6, además del presente. Todos
los afectaban a varones.
La presentación clínica suele ser una tumefacción preau-cular progresiva, sin dolor signiﬁcativo; los signos típicos de
s desórdenes temporomandibulares, como ruidos articula-
s o limitación de la apertura oral, pueden estar presentes;
ele haber dolor al masticar.
Con respecto a la etiología, resulta muy controvertida.
isten distintas teorías, desde que se trata de un pro-
so inﬂamatorio7, una respuesta a un trauma crónico, una
teración localizada del metabolismo lipídico o un proceso
eoplásico benigno8.
Histológicamente, esta entidad se caracteriza por presen-
r 2 tipos celulares fundamentales dentro de una arquitectura
odular o villosa: un grupo de células mononucleares y otro
e células gigantes multinucleadas; la células mononuclea-
s son de 2 tipos: células histiocíticas pequen˜as, que son el
po celular predominante en el tumor, y células redondas más
andes; también se detectan histiocitos espumosos y depó-
tos de hemosiderina, sobre todo en las células histiocíticas
ás  pequen˜as9. Se ha sugerido que estas células en el TTCG
odrían ser positivas en el análisis inmunohistoquímico con
D68, LCA y vimentina9. La forma difusa del TTCG no está
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1deada por una cápsula ﬁbrosa y presenta un patrón de inﬁl-
ación difuso, englobando los tejidos blandos adyacentes y
osionando con frecuencia el hueso, lo que hace más  difícil
 enucleación.
La resonancia nuclear magnética permite sospechar el
iagnóstico que se conﬁrma con el análisis patológico. La
mografía computarizada permite ver la extensión de la
sión y la afectación ósea. Los valores de atenuación son
riables dependiendo de la concentración de hemosiderina.
En cuanto al tratamiento, existen distintas opciones, desde
sección quirúrgica, radioterapia, terapia moduladora o com-
inaciones. El tratamiento ideal debería conllevar la resección
mpleta de la tumoración sin causar una morbilidad impor-
nte, conservando la articulación temporomandibular, el
ueso temporal y las estructuras nerviosas importantes10. En
s formas localizadas, rodeadas por una cápsula ﬁbrosa, la
sección quirúrgica es muy sencilla; pero en la forma difusa,
nque una resección amplia y radical podría ser la mejor
pción, en algunos casos esto implica una morbilidad impor-
nte. En nuestro paciente, la resección quirúrgica de la lesión
o conllevó morbilidad signiﬁcativa y, tras 2 an˜os de segui-
iento, no se ha detectado recidiva, aunque el seguimiento
eberá ser a largo plazo, dado que se han descrito recurrencias
as varios an˜os de la resección de la lesión primaria.
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La sospecha diagnóstica fue una cavidad de Stafne, pero la
localización atípica (normalmente se encuentra en la región
posterior del cuerpo mandibular) nos obligó a descartar otras
posibilidades. La resonancia magnética (ﬁg. 1) describió una
sen˜al hiperintensa erosionando la cortical lingual mandibular
en la región parasinﬁsaria izquierda, en la localización de las
glándulas sublinguales accesorias, y adenopatías hiperinten-
sas menores de un centímetro en las regiones submandibular
y submental bilateralmente. Se realizó una exploración qui-
rúrgica bajo anestesia general y los hallazgos consistieron
en una glándula sublingual izquierda hipertróﬁca (ﬁg. 2); se
tomó una muestra de la misma  para análisis histológico.
Véase contenido relacionado en DOI:
http://dx.doi.org/10.1016/j.maxilo.2013.05.004.
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normal. La anatomía patológica deﬁnitiva fue de tejido de
glándula salival con cambios inﬂamatorios crónicos y sin otras
alteraciones, con lo que se conﬁrmó el diagnóstico de cavidad
de Stafne. Un an˜o y medio tras la intervención, el paciente
permanece asintomático.
Discusión
La cavidad de Stafne fue descrita por Stafne en el
an˜o 19421 como una imagen radiolúcida bien deﬁnida,
